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2 IDENTIFICACAO DA HISTÓRIA 


Esse vídeo abordará o caso das pessoas azuis de Kentucky. Ao passo em que a maioria 
dos sites na internet hoje apresentem explicacdes corretas sobre o tema, procuraremos trazer uma 
análise mais detalhada e científica a respeito do assunto, bem como um esclarecimento a respeito 


das imagens utilizadas para ilustrá-lo. 


Uma mencáo breve da história (escolhida porque logo entraremos em detalhes) fica por 


conta do site Mundo Gump (https: //www.mundogump.com.br/uma-familia-azul/). 


Náo tem nada que eu goste mais do que comecar um post daqueles bem bizarros com um título táo 
estrambúlico quanto esse. 


Mas o fato é que não estou sendo metafórico e nem figurado aqui. A família REALMENTE ERA AZUL. 
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As pessoas nasceram azuis devido a uma doença absolutamente rara. 

A família inteira era de pessoas azuis, conhecidos como “blue people” e viveram nas montanhas em 
Troublesome Creek, no Kentucky até 1960. 

Eles viveram normalmente e alguns passaram dos 80 anos, se nenhuma sequela além da cor da pele 
ser azul. A doença passou de geração para geração. 

Stan Lee é um profeta. O fator X está em curso! 

Não acredita em mim? Aqui tem dados sobre a doença. 


3 A IDENTIFICAÇÃO DA CONDIÇÃO NO ALASCA 


Nossa história terá diversas menções ao passado, mas efetivamente começa em 1958, com 


um artigo publicado por E. M. Scott no jornal acadêmico Blood 


(https://www.sciencedirect.com/science/article/p11/S0006497120800718?via=ihub). 


No artigo, demonstra-se um estudo em 15 pessoas (dentre 2000) de 9 famílias de 
esquimós ou índios. Dessas 15, 8 pessoas em 6 famílias apresentaram cianose (coloração 
azulada da pele), e assim foram descobertas. As outras foram descobertas testando os parentes 


dos casos conhecidos. 


A condição dessas pessoas era caracterizada por uma alta concentração de meta- 
hemoglobina no sangue. A imagem abaixo mostra uma tabela com os resultados da pesquisa 


realizada. Pessoas com valor de meta-hemoglobina maior que O são as afetadas pela condição. 


Figura 1: lista de pessoas investigadas e afetadas pela condição. 
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TABLE 1.—Cases of Methemoglobinemia in Alaskan Eskimos and Indians 
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Age Hemoglobin  Methemoglobin 
Family Siblings Years Sex Gm./100 ml. Gm./100 ml. Race Remarks 

I 1 10 M 13.8,14.6 0,0 Ingalik Measured 
2 7 F 13.9,12.9 0.0 Inclian in 
3 5 M 16.0,15.4 4.0,7.0 Sept. 55, 
4 4 MI 14.0,13.1 1.9,5.2 Dec. 56 
5 3 F 12.0,14.5 1.0,4.7 
8 2 F 11.8, 9.2 2.6.3.6 
7 «cl P —' —' 

II l 16 F 13.7,1:3.1 0.0 Ingalik Measured 
2 8 F 14.1,14.6 2 21.0 Indian in 
3 T M 12.3,12.9 0,0 Sept. 55, 
4 5 M 12.9,13.1 0,0 Dec. "56 
5 3 M 12.9,12.9 0,0 
6 <1 — 12.6 0 

HI 1 7 M 11,4 0 1:2 5 normal 
2 6 M 12.5 ( Ingalik half-siblings; 
3 d M 12.3 ü Indian, measured 
4 3 MI 12.5 3.8 5.16 in 
5 l F 10.7 0 Koyokuk Dec. 56 
6 <l M a —À Indian, 

3°16 


White 

















IV l 16 F 15,1,16.1 2.8,3.1 Ingalik 3 normal 
Indian half-siblings; 
measured 
Oct. ‘55, 
Jan. ‘57 
V 1 T 4 13.7 0 1,8 Measured 
2 5 M 13.5 1.0 Koyokuk April ‘56, 
3 4 F 13.2 1.0 Indian, after 
1.8 ascorbic acid 
White therapy 
VI l 6 F 12.9 2.8 Eskimo Measured 
2 4 F 12.8 0 Sept. ‘55 
3 3 M 11.2 3.5 
4 «1l ? TE — 
VII l 20 F 11.6 0 Eskimo Measured 
2 15 F 17,2 6.2 June ‘57 
VIII l 17 F 16.2,1 1.4 3.8,0.5 Eskimo l normal 
2 14 M 14.1 0 half-sibling; 
3 12 F 13.8 0 VIII-1 
4 9 M 11.9 0 measured 
5 7 M 11.3 0 first in May 
6 5 M 11.9 0 48, others 
7 1 F 11.3 4.1 measured in 
Dec. "56 
IX l 9 F 13.5 0 Eskimo Measured 
2 7 F 14.5 5.4 in 
3 3 M 9.5 0 June '57 


Um mapa do Alasca revela a distribuição dessas famílias, em que relações de 
parentesco puderam ser estabelecidas apenas entre 4 delas. Como índios e esquimós tendem a 
ficar em uma área específica, o autor aponta que é improvável que todas essas famílias sejam 
relacionadas. 


Figura 2: localização das 9 famílias envolvidas, marcadas por círculos pretos. Os traços indicam a 
origem dos pais de determinadas famílias, quando eles vieram de outra região. 
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Figura 3: relacáo entre os envolvidos nas 4 famílias identificadas. 
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Lomba dodos denon e 
Fic. 2.—Relationship of four families with methemoglobinemia. Squares — males; cir- 
cles = females; diamond = sex unknown. Open svmbols = normal; solid symbols = met- 
hemoglobinemic; crossed) symbols = deceased. AN living persons shown were tested for 


methemoglobin. 


O autor também aponta que ácido ascórbico e azul de metileno foram usados como 
tratamento, e surtiram um efeito temporário na reducáo dos niveis de meta-hemoglobina 
no sangue. A hipótese do ácido ascórbico surgiu a partir da constatação de que casos de cianose 
eram mais comuns em determinadas épocas do ano e estavam associados ao pouco consumo 


de frutas silvestres. 


Assim, o artigo conclui que a causa da condicáo é genética, mas que sua manifestacao 
(vista pela pele azulada) está diretamente associada a fatores da alimentacáo, já que a 


condicáo é manifestada somente quando os níveis de meta-hemoglobina estáo altos. 


Apesar de estudar a predomináncia e manifestacáo da condicáo e propor um tratamento, 
o artigo não apresenta uma explicação definitiva para sua causa. E suposto que a falta de 


alguma enzima, provocada por um traco recessivo, seja o causador. 


Por fim, a identidade dos pacientes envolvidos foi preservada por questóes de ética 


médica. 


Um artigo subsequente de 1959 (https://sci-hub.se/10.1016/0006-3002(59)90324-5) 


apontou que pessoas portadoras de metemoglobinemia possuíam a falta de uma enzima 


específica nas hemácias que reduz meta-hemoglobina para hemoglobina. O 


artigo 


também menciona dois tipos de metemoglobinemia, uma dominante e outra recessiva. 


Figura 4: os pacientes com a condição foram identificados pela taxa de ação da enzima por minuto, que 
era muito mais lenta nos afetados. Essa taxa mede a atuacáo da enzima em um corante. 
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TABLE I 


ACTIVITY OF HEMOLYZATES 


Rates are first-order reaction constants measured as in Fig. r and corrected for non-enzymic 
reaction. Methemoglobinemic subjects have the code numbers previously used!, 
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Outro artigo do mesmo autor, de 1960 (https://www.jci.org/articles/view/104131/pdf e 


https://dm5migu4zj3pb.cloudfront.net/manuscripts/104000/10413 1/cache/104131.1- 
20201218131400-covered-eO0fd13bal771913fd3156f593ead4cfd.pdf) ampliou a pesquisa para 


mais familias na regiao, e dividiu os pacientes em 3 grupos conforme a taxa de reducáo feita pela 


enzima: crianças com a condição, pais de crianças com a condição e crianças de pais normais. 


Figura 5: pacientes divididos em grupos conforme a taxa de reducáo de uma amostra de sangue. 


TABLE I 


Net rate of dye reduction in methemoglobinemic persons; 
parents of melhemoglobinemic children, and children of 
normal parents 


Rate of dye reduction* 


Subjects NO. Mean SD Range 
Methemoglobinemic 14 0.9 2.1 —3 to 5 
Parents of methemo- | 

globinemic children 13 21.8 4.4 15 to 28 
Children of normal | 
parents 88 45,5 8.5 28 to 81 


a io 


* Rate of dye reduction is expressed as absorbance 
change per minute X 1041, 


Como era de se esperar, verificou-se que a reducáo ocorria de forma mais lenta em 
pacientes portadores da condicáo (marcados pelo círculo preenchido), ao passo que 
pacientes pais de portadores da condição (marcados com um meio círculo) apresentavam uma 


taxa intermediária quando comparados a pacientes normais. 


Figura 6: taxa de reducáo nos grupos de pacientes. 
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Fic. 1. RATE OF DYE REDUCTION, l) Reaction in ab- 
sence of hemolysate; 2) reaction with hemolysate from 
methemoglobinemic subject; 3) reaction with hemolysate 
from a heterozygotic sibling of 2; 4) reaction with he- 
molysate from a normal sibling of 2. 


O estudo então assume que crianças com taxa menor que 0,0010 são homozigotos 
recessivos (mm), que pacientes com taxa entre 0,0010 e 0,0030 são heterozigotos (Mm) e 
pacientes com taxa maior que 0,0030 sáo homozigotos dominantes (MM). Essa hipótese é entáo 
testada comparando o número de criancas e famílias com os valores esperados para cada 


cruzamento, e verifica-se que essa hipótese é consistente com o observado. 


Figura 7: distribuicáo das ocorréncias conforme o tipo de cruzamento. 


TABLE II 


Diaphorase levels of children compared with 
those of parents 


= Se = 





No. of children with levels: 








No, of 0.0010- 

Parents families <0.0010" 0.0030* >0.0030* 
MM X mm | 0 4 0 
Mm x Mm 5 7 7 5 
Mm x MM 10 ( 7 15 
MM Xx MM 29 () 1 87 


* Net rate of diaphorase reaction, 


Figura 8: genealogia em outro conjunto de famílias. Observe que diversos casamentos ocorrem entre 
parentes. 
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Fic. 3. RELATIONSHIP OF METHEMOGLOBINEMIC FAMILIES. The figures are net 

rate of dye reduction in absorbance change per minute X 10º. Circles = females, 

squares = males, solid symbols = methemoglobinemic subjects, half-solid symbols = 

heterozygotes, open symbols = normal, crossed symbols = deceased; question mark 
indicates diaphorase not determined or person unknown. 
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4 UMA FAMÍLIA COM A MESMA CONDICAO NO KENTUCKY 


Um estudo feito por Madison Cawein em 1964 (https://sci- 
hub.se/10.1001/archinte. 1964.00280100086014) utilizou os conhecimentos ja estabelecidos a 
respeito da cianose hereditaria provocada pelo excesso de meta-hemoglobina combinados com 
as técnicas de Scott para estudar outra família portadora da mesma condicáo, desta vez no 


Kentucky, no condado de Perry County, nas proximidades dos riachos Bald e Troublesome. 


A família estudada possuía 189 membros, dos quais 18 estavam disponíveis para estudo. 
Usando o mesmo teste de Scott, comparou a atividade da enzima em pacientes portadores de 
metemoglobinemia, pacientes que carregavam o gene, mas não eram portadores e pacientes 
normais, obtendo resultados semelhantes. Mais uma vez, os pacientes foram classificados nos 


grupos conforme a presença de cianose e o nível de meta-hemoglobina. 


Figura 9: comparação no estudo realizado por Madison Cawein. 
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‘ig 1—A and B, erythrocyte diaphorase values in methemoglobinemic individuals (homozy- 
gotes) and in carriers (heterozygotes) compared to values in normal individuals. Values are ex- 
pressed as A OD at 600 my against time. 


Assim como no estudo de Scott, azul de metileno foi administrado aos pacientes, que 


apresentaram uma melhora na concentracáo de meta-hemoglobina. 
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Figura 10: concentração de meta-hemoglobina antes e depois da administração de azul de metileno. 
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Mais importante, o estudo apresentou também um mapa familiar das pessoas envolvidas, 
diferenciando entre pessoas normais (testadas ou reportadas), pessoas que possuíam niveis 
moderados de meta-hemoglobina e pessoas com cianose (testadas ou reportadas). Além de 
afirmar que a família era conhecida como “pessoas azuis”, o estudo também apontou que 


casamentos consanguíneos ocorriam na família. 


Figura 11: árvore genealógica da família. 
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Fig 5—Pedigrees of families in this study. Double connecting lines indicate first-cousin mar- 
riages. Blank squares or circles indicate individuals who were reported by other members of the 
family not to have cyanosis. ne e numbers indicate age. Blanks with “?” indicate no reliable 
data available. Blanks with "x" indicate death in infancy. 


12 


O estudo preserva o nome dos envolvidos, mas afirma que, de acordo com as entrevistas 
dos familiares, o primeiro indivíduo azul foi um imigrante francês nascido em 1800, se 
estabelecendo na região ao ter recebido um lote. E dito que a região se manteve isolada até 


1930 e, por isso, casamentos consanguíneos eram comuns. 


E mencionado que crianças geralmente nascem apresentando cianose, e que um dos 
pacientes estudados era deficiente mental, algo atribuído à falta de oxigenação no útero. 
Entretanto, os adultos não pareciam possuir outros problemas além do estigma social em 


serem “azuis”. 
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Figura 12: publicação de 1974. 
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Na maioria dos casos, publicações académicas procuram preservar o nome dos 
Porém, o caso de Kentucky foi levado a püblico em uma reportagem de novembro de 


TM n iil: ii du mm 
Am i 33 f 5-83 hui 
T inia SD TRU iod i 


A Hin ini o 1 den i n: H i i 
p d E ki ll imul 


Bis Bik if HIE 


ans tak 





FAMILIA DE 


diversas pessoas portadoras da condicáo, bem como mais detalhes a respeito da pesquisa de 


1974 (https://www.newspapers.com/clip/76526171/) a respeito do assunto, que trazia o nome de 


envolvidos por questões de ética médica — e 
Alasca nunca foram identificadas. 
Madison Cawein dez anos atrás. 


5 A PUBLICAÇ 
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A reportagem menciona que o caso fo1 descoberto quando Luke Combs trouxe sua esposa 
doente ao hospital em 1958 e chamou a atencáo dos médicos uma vez que, de acordo com eles, 


Luke era “táo azul quanto o lago Louise em um dia de veráo”. 


E dito que a família de pessoas azuis é conhecida como “Blue Fugates” ou mais 
raramente “Blue Combses”, e que, apesar de azuis, eles sáo saudaveis. E dito também que as 
pessoas geralmente náo sáo táo azuis quanto se fala: uma equipe de televisáo, ao visitar O 


local, disse que uma pessoa náo era “azul o suficiente”. 


São mencionados alguns integrantes da família, bem como suas relações com a 


condicáo: 


= Luke Combs, que trouxe a esposa ao hospital em 1958 e motivou a investigação que 
levou à identificação da condição em Kentucky; 

= Zach (Big Man) Fugate, que só mostra coloração azul quando está frio ou quando 
toma remédios para circulação; 

" John Fugate, tio de Zach, que era “tão azul quanto poderia ser”; 

= Carol Ann Fugate Sloane, que tem uma “compleição azul”, mas que era muito mais 
azulada quando crianca e que ficou semanas internada enquanto os médicos 
procuravam descobrir a causa da condicáo, temendo problemas de circulacáo. Ela usa 
esmalte para cobrir as unhas azuladas, mas seus lábios e pele tornam-se azuis quando 
ela está doente ou cansada. É dito ainda que seu pai usava esse indicador para saber 
quando ela adoeceria; 

= Rachel Ritichie Patrick, que fica azulada quando toma aspirina e remédios 
semelhantes. Quando uma equipe de filmagem foi ao local, ela recusou ser filmada. 

" Rosa Ritichie Day, cujo irmão fica azulado quando bebe ou está nervoso; 


" Lee Fugate, cuja avó contava que havia uma raça de pessoas azuis na Europa. 
Além disso, é dito que membros da família já sofreram com o estigma: 


" Tom Combs foi rejeitado ao tentar entrar no exército porque os militares consideraram 
sua condição como um problema grave de saúde; 

"= Uma prima de Zach causou agitação no hospital pela cor azul; 

= Alguns membros da família não iriam a cidade porque as pessoas achavam que eles 


“pareciam estranhos”. 
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Já um artigo de 1980 (https://www.newspapers.com/clip/76527915/the-miami-herald/) 


traz a pergunta de um leitor a respeito da existéncia de “pessoas azuis”. Além de trazer as mesmas 
informações que já conhecemos, ele também aponta que as lendas locais diziam que as pessoas 


da família eram “enfeitiçadas”. 


Figura 13: publicação de 1980. 


They exist. The first known blue person was born in 
France around 1800 and settled in southern Kentucky in 
1820. But organized medicine's first real brush with the 
blue people didn't take place until 1958 when Luke Combs 
of Perry County, Ky., took his sick wife to the University 
of Kentucky Hospital in Lexington. It was Combs, not his 
wife, who startled the doctors. “Luke was just as blue as 
Lake Louise on a cool summer day,” said Dr. Charles Beh- 
len Jr., one of the doctors. That incident led to a compre- 
hensive study of the rare, but harmless, genetic trait called 
methemoglobinemia. Members of the affected families 
were referred to as the blue Fugates and the blue Combses 
and mountain superstition claimed they were hexed. Some 
wouldn't go into town because other people thought they 
looked funny. Some male members of the blue families 
were rejected by the military because of the color of their 


skin. n 


Outra matéria, de 1982 (https://www.newspapers.com/clip/76537095/, 
https://www.newspapers.com/clip/76537139/ e https://www.newspapers.com/clip/76537166/) 


A matéria aborda o nascimento de Benjamin Stracy, nascido seis gerações depois de 
Martin Fugate (o imigrante francés) com a mesma condicáo. Ele foi levado em emergéncia 
da maternidade para um ambulatório, e uma transfusáo estava sendo preparada quando sua avó 
informou os médicos de sua ancestralidade. O pai de Benjamin, Alva, menciona que sua avó 


Luna possuía a mesma condicáo. 


No momento da matéria, Benjamin era entáo um garoto normal de 7 anos, com apenas 
unhas e lábios azulados, e pele que se tornava levemente azulada quando ele estivesse com 


frio ou nervoso. 
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É mencionado que a maioria dos familiares viviam vidas normais até os 80 e 90 anos, 
sem doencas sérias associadas á coloracáo de pele. É dito também que Cawein conduziu seu 
experimento com azul de metileno na presenca de toda família, que “se tornou rosa” em alguns 
minutos. Como o efeito do azul de metileno é temporário, foi fornecido um suprimento de 


tabletes para que os pacientes tomassem diariamente. 


Cawein, baseando-se em registros familiares, construiu a arvore genealógica: tudo 
comecou com Martin Fugate, que emigrou da Franca em 1820 e se casou com Elizabeth Smith. 
Os familiares afirmam que Martin era azul (homozigoto recessivo), e o estudo de Cawein 


concluiu que Elizabeth possuía o gene recessivo (heterozigoto). 


O casal teve 7 filhos, dos quais 4 foram reportados serem azuis. O clã continuou se 
multiplicando e, em uma região tão isolada, não demorou até que casamentos consanguíneos 
ocorressem, geralmente entre primos ou sobrinhos e tias, algo que aumentava ainda mais a 


probabilidade de que duas pessoas portadoras do gene recessivo produzam descendentes. 


Figura 14: árvore genealógica de acordo com a notícia de 1982. 









/ children 
4 blue 


Zachariah 
Fugate 
Levy 
Fugate “a Ritchie” 
8 children Luna John 
1 blue (Luna) Fugate Stacy 
13 children 
none blue 


17 


Conforme a regiáo se tornou mais integrada ao resto do mundo, os membros da família 
Fugate comecaram a migrar para outros locais e a se casarem com pessoas de fora do círculo 
familiar, tornando mais improvável que os descendentes gerados portem duas ocorréncias 


do gene recessivo e manifestem a condicao. 


É dito ainda que Cawein foi procurado pelos produtores do programa de TV That's 
Incredible!, que queriam fazer um desfile de pessoas azuis em um programa de teratologia. O 


médico respondeu que não faria parte disso, e se sentiu melhor ao saber que a equipe foi embora 


sem nenhuma filmagem. 


Mary D. Fugate, em uma série de publicações 
(https://www.werelate.org/wiki/Source:Fugate, Mary D. Fugate Family Newsletter e 


https://www.worldcat.org/title/fugate-family-newsletter/oclc/865596271), expandiu a árvore 


genealógica da família e traçou descendentes anteriores a Martin Fugate, até meados de 







































































1700. 
Figura 15: versão mais completa da árvore genealógica. 
Pedigree of Methemoglobinemia 
Pedigree information graciously provided by Mary D. Fugate, publisher of The 
Fugate Family Newsletter. 
Pedigree of Hereditary Methemoglobinemia 
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Uma reportagem de 2012 (https://abcnews.go.com/Health/blue-skinned-people-genetic- 
connection-kentucky-fugates/story?id=15871929) apresentou o caso de Kerry Green, que 
nasceu com pele azulada, além de diversos outros problemas de circulacáo. Ela afirma que 
sua avó e mãe (e possivelmente seu pai, que ela não conhece) também possuíam a mesma 
condição, e garante que é descendente dos Fugates. Entretanto, seus vínculos familiares não 


foram confirmados. 
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6 QUAIS FOTOS POSSUÍMOS DAS PESSOAS AZUIS? 


Uma rápida busca no Google irá lhe revelar uma série de fotografias, mas nem todas 
correspondem a membros dessa família ou a situações nas quais a cianose é decorrente dessa 


mesma condição. 


Começamos com as fotografias que realmente mostram os Fugates. A primeira delas pode 


ser encontrada no livro Genetics (https://books.google.com.br/books ?1d=- 
JOInPbmJLMC&pg=PA1&lpg=PA1&dg=fugpednew.html&source=bIl&ots=Ga9rIESDBz&s1 





-ACIU3UObznGQRZ7nHfBgPLEp4hjkMBPMYyA &hl=pt- 


BR&bem=X &ved=2ahUKEwjlylyG4ZzwAhWHKLKGHSX YDvKO6AEWA XoECAEQA w#v 
—onepage&q-ftugate&ft-false), e mostra Lorenzo Fugate e sua esposa e Eleanor, em meados 


de 1900. Como náo havia fotografia colorida, tudo que o leitor pode se contentar é com uma 


tonalidade diferente na pele de Lorenzo. 


Figura 16: Lorenzo e Eleanor Fugate. A fotografía abaixo foi obtida de 
https://allthatsinteresting.com/fugate-family-blue-people-of-kentucky, uma vez que a imagem presente 





no livro possuía tons azuis artificiais. 





ind 


zc 





Uma reportagem de 2012 (https://www.dailymail.co.uk/news/article-2105080/Bem- 


Stacy-Great-great-great-great-grandson-Martin-Fugate-Blue-People-Troublesome-Creek.html) 
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trouxe fotografías de Benjamin e de seus pais nos dias de hoje, e nelas vemos que nenhum 


deles apresenta tonalidade azulada de pele. 


Figura 17: Benjamin e seus pais. 


MO Y ” 


O Linkedin © Facebook 





Uma pintura que mostra uma família na qual alguns membros possuem pele azulada é 
frequentemente usada para representar os Fugates, e foi feita em 1982 por Walt Spitzmiller 
após encomenda do editor da revista na qual a matéria de 1982 foi originalmente publicada. 
O artista procurou representar a família, mas não possuiu nada além de descrições e pesquisas 


prévias para fazer sua obra. 


Figura 18: pintura representando a família. 
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Há outras pinturas inspiradas no caso. A pintura abaixo foi feita em 2015 por um artista 


denominado My Good Babushka 
(http://mygoodbabushka.blogspot.com/2015/06/troublesome-creek_25.html). 


Figura 19: pintura intitulada Troublesome Creek. 





Apesar de náo encontrarmos o autor, a pintura abaixo é intitulada Luna Fugate and 


John Stacy. 


Figura 20: outra pintura representando membros da família. 
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Uma pagina no Facebook intitulada Fugate/Napier Genealogy 


(https: //www.facebook.com/FugateNapier-Genealogy- 


161235914032313/photos/?ref=page_ internal) traz diversas fotografias da família (a maioria 





delas nas quais os tons de pele azul sequer são perceptíveis), além de documentos da época e 
informações que podem ser úteis para interessados na história das famílias Combs e 


Fulgate. 


Figura 21: postagens da página no Facebook. 


Fugate/Napier Genealogy 


Comunidade O Enviar mensagem 
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Li 
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17 itens 13 itens 1 item 3 itens 


A fotografia de uma mulher com olhos e lábios azulados é de uma usuária do Reddit que 
atende pelo apelido de xxambellina e realizou uma rodada de entrevistas a respeito de sua 
condição 


(https://www.reddit.com/r/LAmA/comments/3sej2r/iama blue person 1 have methemoglobine 





mia ama/) em 2015. Ela é portadora da mesma condicao familiar, mas afirmou ter sido 
adotada da Irlanda, o que elimina possibilidades de ter relações com os Fugates, mas abre a 
possibilidade dela ter algum parentesco com os homens azuis de Lurgan, dois irmáos que 


sofriam da mesma condição e foram tratados com ácido ascórbico em 1942 


(https://www.irishtimes.com/opinion/general-practitioner-frank-mcnally-on-orangemen-blue- 
men-and-americans-in-war-time-armagh-1.3933527). 
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Figura 22: mulher que sofre da mesma condição, mas de origem irlandesa. 


Q — 
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A fotografia que mostra duas pessoas jovens com uma pele azulada é, na verdade, uma 
encenação da série Mistérios no Museu, de 2016 


(https://aventurasnahistoria.uol.com.br/noticias/vitrine/historia-triste-saga-da-familia- 





azul.phtml). 


Figura 23: cena da série. 
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Outra imagem de um homem azulado é do filme Blue, de 2015 


(https://www.latimes.com/entertainment/movies/la-et-mn-mini-blue-review-20170629- 





story.html e https://www.imdb.com/title/tt3326846/). 





Figura 24: cena do filme Blue. 





Outra imagem, que mostra uma família com rostos artificialmente azulados é somente 


uma montagem feita a partir da imagem de uma família normal. 


Figura 25: comparação entre a montagem a imagem original. 














Já a imagem de um idoso com pele azul na verdade é de Paul Karason 


(https://starcasm.net/the-late-paul-karason-and-other-blue-people/), que adquiriu a condição 





após tomar uma solução caseira de prata coloidal. 
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Figura 26: Paul Karason náo possui a cor de pele azul em decorréncia de um problema genético. 





ma 


Já que estamos falando de prata coloidal, um fabricante de produtos do gênero 
(https://truecolloidal.com/blue-man-hoax) usou a fotografia azulada de duas garotas com a 
legenda “um Fugate de Kentucky”. Na verdade, a fotografia original mostra duas garotas 


normais, e é usada em tutoriais de Photoshop 
(https://www.techtut.com/Tutorial/Photoshop/73-Photo-retouch-add-makeup-and-create-clear 


in-Photoshop.html). Esperamos que os produtos dessa empresa nao sejam tao duvidosos 


quanto as habilidades de pesquisa de sua equipe de comunicacáo. 


Figura 27: fotografia adulterada ao lado da fotografía original. 
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Outro caso de tom de pele azul causado por prata coloidal é o de Stan Jones, que 


consumiu uma solucáo caseira de prata coloidal por medo de falta de antibióticos 
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provocada pelo bug do milénio (http://news.bbc.co.uk/2/hi/americas/2297471.stm). Nem o 





bug, nem a falta de remédios, ocorreram. 


Figura 28: Stan Jones. 
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Gotas de prata coloidal também foi o que causou a condicáo de Rosemary 
(https: //www .huffinetonpost.co.uk/2013/12/13/rosemary-¡acobs-argyria-silver- 


skin n 4438210.html). 





Figura 29: Rosemary, após uso contínuo de gotas de prata coloidal. 





Apesar de constar no memorial de Luna Fugate 


(https: //www.findagrave.com/memorial/135925848/luna-stacy), a imagem de uma senhora 
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sorridente com pele azulada é de outra paciente com argiria, consequente do acúmulo de sais 
de prata no organismo. A fotografia foi retirada do site de Rosemary 


(https://rosemaryjacobs.com/argyria photos intro.html). 


Figura 30: imagem que alguns afirmam ser de Luna Fugate. 





This is a photo of a lady who had argyria. It was taken a few 
years before she died, around 30 years ago. Her whole body was 
affected. After considerable thought, her family has very kindly 
given me permission to post it here for educatonal purposes. I 
am very grateful to the family and know how hard it was for 
them to grant permission to post the photo. Many people with 
argyria have refused to be photographed even for medical 
journals. If anyone reading this has argyria and is willing to tell 
me about thier case I would greatlly appreciate it. 


E mais uma vez, a fotografia do rosto e das costas de um homem com pele azulada é de 


um paciente de 92 anos com argíria (https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK563123/). 


Figura 31: outro caso de argíria. 
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7 COMO A CONDICAO OCORRE? 


Até agora, apresentamos uma explicação superficial a respeito da condição, que seguia as 
pesquisas realizadas nas décadas de 50 e 60. Hoje, nosso entendimento sobre ela é muito mais 


aprofundado, e esse capítulo trará Informações a esse respeito 


(https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/hereditary- 
methemoglobinemia). 


A condição é causada pela deficiência de uma enzima denominada citocromo b5 
redutase (ou cytb5r, a partir da tradução do nome cytochrome b5 reductase). Essa enzima é 
capaz de reduzir meta-hemoglobina para hemoglobina normal. Na meta-hemoglobina, o ferro 
está na forma Fe*?, e não pode se ligar ao oxigênio, conforme ocorre na hemoglobina, em que o 


ferro está na forma Fe**. Logo, meta-hemoglobina não pode carregar oxigênio. 


Figura 32: estrutura da enzima que realiza a conversão. 





Assim, os portadores dessa condição possuem deficiência dessa enzima, levando a taxas 
maiores de meta-hemoglobina no sangue, fazendo com que o sangue adquira coloração 
marrom-azulada. Essa condição é chamada metemoglobinemia, um termo que engloba tanto a 


falta da enzima quanto uma forma alterada de hemoglobina. 


O tratamento, azul de metileno, é reduzido para azul de leucometileno 
(https://www.pharmgkb.org/pathway/PA 165980834), que por sua vez atua como um doador 


de elétrons para reduzir a meta-hemoglobina para hemoglobina normal. 


Figura 33: funcionamento do tratamento. 
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A condição que os Fugates possuem é causada pela falta da enzima (logo, o primeiro tipo 
mencionado anteriormente), que por sua vez é causada por um gene recessivo autossômico 


localizado no braco cromossômico 22q13-qter. 


Em primeiro lugar, vamos localizar a mutação que provoca a condição. Humanos 
possuem 23 pares de cromossomos, cada par com um cromossomo de origem materna e outro de 
origem paterna. A condição afeta o cromossomo 22, que não é ligado ao sexo do indivíduo 


(daí o termo autossomo e 22), e fica localizada no braço longo na posição 13 (daí o q13). 


Figura 34: cromossomo 22, e localização q13. 
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Dizemos que o gene causador é recessivo porque o indivíduo precisa possuí-lo em ambos 
OS cromossomos para que a condição se manifeste. Representamos o gene causador recessivo por 


m, e o gene normal dominante por M. Um indivíduo pode ser: 


= Homozigoto recessivo (mm), apresentando cianose e tendo níveis elevados de 


meta-hemoglobina no corpo. 
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= Heterozigoto (Mm), apresentando cianose em momentos específicos e tendo uma 
quantidade modera de meta-hemoglobina no corpo. 
= Homozigoto dominante (MM), não apresentando cianose e tendo uma quantidade 


mínima (e normal) de meta-hemoglobina no corpo. 


Indivíduos mm manifestam a condição e transmitem o gene para seus descendentes. 
Indivíduos Mm, apesar de geralmente não manifestarem, podem transmitir o gene para seus 
descendentes. Assim, um casal pode combinar esses genes e produzir descendentes com a 


seguinte probabilidade: 


Figura 35: probabilidade de transmissão do gene (e de manifestação da condição). 


MM x MM MM — 100% 
MM x Mm MM — 50% 
Mm — 50% 


Mm x Mm MM — 25% 
Mm — 50% 
mm — 25% 


Mm x mm Mm — 50% 


mm — 50% 





Como esse gene é raro, fica evidente porque famílias com relações consanguíneas 
possuem maior chance de produzirem descendentes que manifestem a condição, e porque o 


oposto disso leva a gradual dissolução do gene. 
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8 (CONCLUSÕES 


Assim, podemos concluir que as pessoas azuis de Kentucky são um caso real, mas 


completamente explicado e compreendido pela ciência. 


1. A condição afeta poucas famílias no mundo (dentre elas algumas familias no 
Alasca, a família em Kentucky e os irmãos na Irlanda). No caso dos Fugates, a origem 


da condição remonta a Martin Fugate, um imigrante francês. 


2. A condição, denominada metemoglobinemia, é causada pela deficiência da enzima 
citocromo b5 redutase, que por sua vez é causada por um gene recessivo na 


posição 22q13-qter. 


3. O tratamento é simples e envolve a ingestão (ou recebimento intravenoso) de azul 
de metileno, que atua como um doador de elétrons para a redução da meta- 


hemoglobina em hemoglobina normal. 


4. Alguns sites afirmam que os Fugates eram anormalmente saudáveis. Ao passo que as 
notícias da época apontam que eles geralmente viveram até os 80 e 90 anos sem 
outros quadros relacionados à metemoglobinemia, não há menções a respeito de 


uma saúde excepcional apresentada por essas pessoas. 


5. Relacionamentos consanguíneos contribuem para a prevalência da condição, dado 


o caráter recessivo dos genes envolvidos. 


6. Aquele que procura usar imagens para ilustrar o caso deve se atentar ao contexto das 
fotografias: não há fotografias que claramente mostrem a pele azul dos Fugates 
(mas há pinturas), há algumas fotografias que mostram pessoas com a mesma 
condição de outras famílias, há diversas fotografias que mostram pele azulada por 


argíria e algumas montagens. 


